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Drei FぷIlevon Osteogenesis imperfecta lil 
einer F amilie. 
Von 
?，??????????? ??
(Aus der Kaiserl. Orthopadischen Universitatoklinik zu Kyoto (Prof. Dr. H. Ito）〕
Dぉ familiareVorkomn 
Wir hatten neuerdings Gele』~enheit, rlrei solcher Falle zu beob::i.chten. 
In einer armen Familie mit blutsverw且ndtenEltern leiden drei Kinder在nOsteogenesis 
imperfecta, und zwar eine lljahrige Tochter, ein 4jahriger Sohn und eine 2jiihrige Tochter. 
Die Eltern sind gesund und die Wαssermαnnsche Reaktion bei den Eltern und Kranken 
negativ. Nur ist bei der Mutter die Sklera leichtgradig blau. 
Die drei Kinder, reif und glatt geboren, wurden mit Kuhmilch, Brei und Muttermilch 
genahrt. 
Diese Kranken zeigen hochgradig deformierte Knochen der G!iedrnassen und der ¥Virbel-
siule. Beim geringsten Anlass kam es zu Frakturen meist der Langrohrenknochen. 
Bei der lljahrigen Tochter sind leichte Schwerhorigkeit und !eichtgradig blaue Sklera 
nachweisbar, bei den anderen zwei Kindern jedoch nicht. 
Aile clrei Kranke kiinnen weder stel】町1noch gehen. 
Auf den Rontgenbildern bietet sich das typische Bild der Osteogenesis imperfecta dar, aber 
van dem Resorptionsring (n・Kienbock)oder der Umbauzone (n. Looser) ist nichts zu sehen. 
Die Entwicklung des Knochen-und des Epiphysenknochenkerns ist nicht verzogert. 
Blutbilrl : Es findet sich relative Lymphocytose. Die Blutur】gszeit ist bei der llj量t】riger 】
Tochte『undde『n 4jat】re『】 Sohnefast normal, bei der 2jah1抱enTochter jedoch hod】gradi耳
verzigert. Die Gerinnungszeit ist bei allen diesen Kranken fast normal. 
Kalziumgehalt im Blutserum bei 
der lljiihrigen Tochter 11,13 mg/di, 
elem 4jahr抱enSohn 
der 2jahrigen Tochter 
bei dieser also subnormal. 
10,95 m芦／diund 
9,64 mg/dl, 
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Bei der pharmakodynamischen Untersuchung waren die Krank巴ngegen 1 ~~.ige Adrenalin-
16sung emp日nrllicherals gegen 1%ige Pilokarpinliisung. 
Hystologischer Befnn<l an den Knochen : Die ganze Kompaktschicht ist sehr目 poros,
scheint also spongios zu s~in. Die Reil】eder Lamcllen ist sehr umでgelmassig. An Osteocyten 
sinrl fast kein号 odernur田hrwenige nachwei必ar,unrl es zeigt sich Storung der Ossi自kation.
Therap;e: Den Kranken wurden 1aglich rnehrere Gramm Vig;mtol per os verabreicht, 
und die stark gekr泊mmten Langrohrenknochen wurden mit Osteotomie und Gipsfixation 
behandelt. Aber 5 8 l\Ionat~ nach der Operation kam es wicder zn Frakturen der Langrohren・
knoch巴n.
Es wurde also bei uns色同nFallen therapeutisch mit Vigantol kein giinsiiger Erfolg erzielt. 
(An toreたrat)
緒 日ー
曾テ fo~tale Rachitis ト栴セラレシ，一種f-明ノ疾患ハ，共ノ骨＝於ケル主要ナル病竃部位ノ








Osteogenesis imperfectaハ生存シテ此ノ所調 Ost己opsathyrosisidiopathica (Lobstein 1833} ト
甚ダヨク似タル症朕ヲ呈ス， ト稿セラレ，又タ其ノ護病ノ時期ノ相違＝依リ Osteogenesisim-


















































































或ノ、~赤，九ふさ宇ヲ来ダス傾向ヲ認メズア。食慾，睡眠良好エシテ， f店直ハ1 日 1行。
現在高i：：健格小ニシテ．者シキ時形ヲ皐セル女児。骨格繊弱蔵痩シ，皮膚ハ開力性減少シ貧血性。
頭部：形態正常ユシテ堅ク，毛髪ノ愛育ハ良好。大額門ノ、会グlf-1銀スノレモ，其／ j部＝骨性陥問ヲ胸レ得ラ
































下腿及ピ足腕：ニノ、形態Wllたヲ＂ιメズ0 IE!~槻節ノ、極キ加！日l 1•'r: 7 取リ，約 150度迄自主力的立主ピニ他動的.＝. fl~展
シ符ラル。 IW闘節ノ外fl!~ ノ皮膚ノ、約 2銭鋼1~大ニワダリテ肥／＇／ス。此レノ、常＝膝行ヲ行ヒシ~：起レルモノ








擁来日削f性r・1血球…－…・…...・ H ・..・ H ・H ・.. 3.5% 
接関．同胞3人＝魂ハレ9ル化骨不金政 969. 
f大淋巴球・・……...・H ・H ・－－………・ 5.0%¥
前巴球i ト36.o%'
l 1J、淋巴球……......・H ・－………31.0%:





15分・ ・・・・・・・ ・・・・ ・・2
30王ナ ・・・・ー・…－－・・・・ー…・ 3.5 






現在力準的検査： 1%,;Lアドレナリ y「O.lcc, l%Lピロカルピ Y,O. lcc皮下注射＝依リ検スルユ，』アドレナリ
♂ユ翁シテハ多少鋭敏ユ反感スルモ，Lピロカルピ y ＇＝－針シテノ、殆ンド反躍進セザル ヲ訟メ9リ。





























骨盤再：強度 ＝ iii ＇相手母性ヲ示シ，左腸骨櫛ノ、左ユ傾キ惨1ri1~ ト殆ンド平行トナル。
上勝骨：；左右共前述／虫日夕著シタ特曲ス。其ノ符［UJノ度／強キ部分ノ骨膜ノ、多少肥厚シ，其／部分ノ骨質
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第 2表 第 2 女 11歳
第 2 女 日本人女児 標準第左｜比 較(11歳） 11歳 （凶凶）
型事 重 12.2 kg :!6.:¥15kg 過
身 長 874mrn 12.¥!1.：＼土ti.:¥mm ;,.i.o 過
肩 l峰突起筏 187 " 276.2土1.8" 15. 7 過 1J、
悌制1的胸廓径 164 lfl:l.3土1.0" 8.9 過
矢欣胸廓 f豆 } Ii:! 131.9土1.0” 8.8 過 大
胸間（安婦呼吸時） ;:;2:; " 612.6土3.1" 27.2 ；包 小
腰 市l司Q J：＼時 H 202.G士1.4" 12.3 過 小
J. 肢 会 長 右 4,54 528. 7土3.5" 30.2 過左 457
JfW: 右 148 " 22-t内士2.1" 18.7 過1i正 154" 
前 M;: 11 177 170.2土1.2 10.7 ホポI司似；.~ 173 " 
手 指 長 右 12リ 12!1，；－，土0.8" 7.7 ホポ』日1似左 130" 
手 指 幅 右 48 。1.7土0.6" 4.3 税tr. 50 " 
旦民
古'"' 
.J78 " 677.K土：＼A" 2!1 fl 過
大 腿
右 186
292.1土2.1" 18.3 過左 l!l4
下 腿
右 224 2.~） 8. l土l.K" 16.1 過；／己 2:2.J " 
足 蹄!F. 長 右 HG 191.6士1.3" 11.3 過1正 147
足 蹴 幅 右 50 " /:¥.4士0.4" 4.2 過；／正 48 
頭 i司 .JIG ,. 
頭 前 後 m ]li4 " ]l)S.2±0.6 , 5.8 ホボー｜司似
lfi プF 右 f笠 1::4 ,. 1:1-1.：；土け九円 5.1 ホボfnj似
古lj頭最小径 87 " liJ:.o土OJi, 4.6 梢 小
l/J'l ’骨 ， ノ. 径 110 " 120.9土O九円 -t4 約




手根骨，＇.~：·／＇］－，手指’自’ ＼＇，~：［ Jc ヲ花、メズ。
大腿骨．左右共rJlilノ如キ特異ナル狩Jilヲ示ス。右大腿骨:lif（ノ、若シキ股内統ヲ示シ，皮質ハ締mトナル。




庭置及ピ経過：」ピガントー p日ヲ終日n包＝－ (8滴lIC 3J司分服）奥へ 1ト｝Jil／度／強キJCJ股ノ長管欣骨＝ハ骨
切除術ヲ行ヒテ， Lギプス1同定ヲ施セリ。




















生後約1＇.ド10ヶ月 H＝－母親玖tJ.l者／両足 7:kへ I：悌子育百二曲ゲタル時，左大腿部ニ4知市iヲ来タセルモノ J
如ク，銃i立シ，紹度IH<ff脹，後赤ヲ来タシp 膝柿アリタリ。其ノ催欣＼ITセル所t~l ヶ月＝テ l燈快セリ。
生後約2iF10ヶ月目ユ左足ヲ撲タレ，左大腿部＝担割前性服脹ヲ＊9シダルモ，約fドヶ月二テ経快セリ。
生来特別ナル位溢J:1－無ク，智力／後育ノ、正常ナリ。言語附f凝，難聴ヲ来タセル事無シ。起立，歩行ノ、現




























血液所見：血色素合有批・…・…・一一ー ・…・......・ H ・－…60度（ザーリー氏法＝依ル）
白血球数・・．，． ......... 日・・・.....・・...12580 
赤血球数...............・・.......…・・・・・ ・・511；（高
中性多絞白血球－……….，，・a・.......・ H ・－引.75%
Lエオジ y寸晴好性白血球ー…・……...，.・ H ・., 3.00% 
｛大淋巴球ー…・・・…・・・.....・－－…，........・・ D 25;-,;" l 
淋巴球4 ト44.25%






























第 3表 第 3 男 3年1ヶ月
第 3 男仰ケ川 日本人男児揃3年｜比 絞
堕 重 8.95 kg 12.40kg I 過小
身 長 800mm 854mm I 過小
肩峰突起径 170 " 
侵軸的胸廓径 147 " 
矢朕胸廓径 124 " 
胸間（安静呼吸時） 450 " 481 " 










手 を旨 長 宥 94" 左 95" 
手 指 幅 右 41”左 41" 




下 腿 右 155" 左 155" 
足 肢 長 右 117”定 113" 
足 瞭 幅 右 43" 左 44" 
頭 間 468 " 476 " 1J、
頭前後 径 159” 
頭左 右 径 rn7 , 
前頭最小径 93 
額骨 弓 径 105” 

























腕脹ヲ来担シ， lfiJi¥i；ノ自動的fwn／、？？クド可能トナリタリ。 i（チユレ線衿査ヲ行7=, 
















現病騰： i前 l~J安 r'ti。生後主段物ノ、’＼＇礼二シテ．其／他ノ、母乳，米ノ粉及ピ ，，p~ ヲ以テ祭養サル。果物及ピ牛
乳ヲ好7ザルヲ以テ無l'lニ奥へルヲ常トス。
生後約9ヶ月目＝母こ狗ガLオムツ＇ 7仕換へタル際，強ク秘泣シ，倒来右下肢ヲi申バシタ JL-.，.、自動的＝ノ、
迩動全ク不可能トナリタリ。其ノ儲放置セルJifr約10l l ＝－ テ絡・rJ，とセリ。
爾来1ヶ月乃至2ヶ月 ＝－In巴］グッヵ、 JL-獲作アリタルモ，何レモ10日乃至l:iI 1ニテ胸快ス。
生後仰臥佼ヲトリ J;tJL-仰＝シテ， lfEiJモ＇i':f."1：＇.＞くハ制旬ヲナシタル＊無シ。 l雌限良好ナノレモ食慾ノ、不振。便
油ノ、便秘＝傾キ1迦問ェlI司／ Jj；：アリ。干？力隙仮，言u ｛；防艇及ビ~~力炉；（£（，寂ヲ気附カズ。
現：（E症：ホポ均衡ノトレタル女児＝シテ，位格小，事長主主駒表へ，骨格繊弱。皮膚ノ、弾力性軟，貧血性。























白血球数一－・・・・・・・・・・・・・・ー ・・・ a・・・・・ ・13000
赤血球数・－……・ー ・・ー ・ ・ …一一…－・ー ・ ..・ 553~高
中性多核白血球…・－一－－・・ー…..・・・ ・ ...・ ・51.0;-,;
Lエオジン可晴灯・性白血球・，....・・・・0・・・…－・・ 1.0;-,;
照子事情好性白血球………．，…・・……ド…－－ 6.5;-,; 
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第 4表 号事 4 女 1年4ヶ月
第 4 女怖4ヶ月）！ 日本人女児 満 1年 比 較
搬 重 6.70kg 8.50kg 過 小
」社 長 676mm 729mm 過
肩時突起筏 157 
強制的胸廊主E 143” 
矢欣胸廓 f-~ 107” 
胸悶（安静呼吸時） 425” 444 , -
股‘ 幅 116” 
上 政 会長 右 292”"i=. 293 




手 守旨 長 右 83友 82
手 指 幅 右 34”左 37" 
坐 高 416 459 , ；邑
大 腿 右 140”左 141”
下 腿 方 137”左 136, 
足 踊k 長 右 98, ft 97” 
足 画t 幅 右 39, 左 40, 
頭 問 440” 441 , 小
頭 前 後 径 145” 
im'. ft 右 径 129” 
前頭最小型E 84 , 
額 ’lif 弓 径 107” 





メド上回l骨：ホボ ii（~長ナルモ，上部字分ノ、下部牛分＝比シ約 2 倍ノ：太サヲ有ス。中央部品ノ、比較的新シキ骨
折 ヲ訟メ，依’丹・形成著明ナリ。吸牧~ヲ認メス・。骨頭骨核及ピ小頭骨核ノ、mc=JJ.霊魂シ，骨紛線ハ整然 11 9 0 
右除問’：泊1たナルモ，下端＝新シキ骨折ヲ認メ，｛段骨形成サル。遠f立骨端絞ハ~＝~現スルモ，小頭骨鋪
核ノ、来グ~現セズ。
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第 25 闘 第 26 固
1$ 28 闘
百； ~ 7 I凶
県LrJ.同胞：：人＝現ハレタル化骨不令品i: 979 
主要文献
1) Lobstein: Osteopsathyro;e, Lehrbuch d. path. An:it. 1834. 2) Kaufmann: Untersuchungen 
日bersogenannte foetale Rachius, Chon lrodystropilia foetalis, Berlin 189:.l. :l) Looser: Mitteilungen 
aus den Grenzgebieten der Mcdizin u. Ch.irurgie. 1906. 4) Bauer: Deutsch. Z!"ilschr. Chir. 1913. 
5) Zesas: Zbl. Chir. 1913. 6) Fairbank: Britisch journal of Surgery.1922. Zbl. Chir. 1931. 
7) Kraus: Zbl. Chir. 1930. 8) Kるnigfest: Brun,• Beitr. 1930. 9) Prussak: Zbl. 
Chir. rn:n. lil) Stiasny: Zbl. Ch.ir. 1935. 11）佐田正雄： l'I本病問事雑誌，第7巻，
（大正6'oF). 12) 内康三郎：日新鰐皐雑誌，第13"1三，日本外科挙舎雑誌，第2.'J'ojO. Ia）三隅摩：






第8圃：第I例左上勝骨。第9圃：第1例右大腿骨。第10圃：第 1f~l];fl正大腿骨。第11圃：第 1 例右大腿骨組




（強郎大）， Zeiss: Ocular 3, Objektiv D. 
第21圃：第3例（第4女， VF4ヶ月）。第盟国：第3例頭部レ線像。第23圃：第3例脊枝市I後商レ線像。第
24圃：第3伊j脊性側面レ線1象。第25圃：第3例右上！博骨。第26圃：第3~／］:ft I二時骨。第27圃：第3f~I]腰部レ
線像。第28園：第3例左右下腿レ線像。
